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Purpura de Schonlein-Henoch de caracter
familiar exteriorizada como hemorragia

pulmonar
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RESUMEN

La Pdrpura de Schénlein-Henoch es una vasculitis necrotizante que afecta a
vasos de pequefio tamano caracterizada por pirpura no trombocitopénica. Las
manifestaciones clinicas mds habituales son pdrpura, artritis, dolor abdominal, he-
morragia abdominal y nefropatia. Aunque se ha observado la presencia de alte-
raciones subclinicas de la funcién pulmonar en ausencia de manifestaciones cli-
nicas, la aparicion de hemorragia pulmonar es un sintoma poco habitual.
Presentamos un caso en el que la PSH se manifiesta con hemorragia pulmonar
en un paciente previamente asintomatico.
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FAMILIAL HENOCH-SCHONLEIN PURPURA MANIFESTED
WITH LUNG HEMORRHAGE

SUMMARY

Henoch-Schénlein pdrpura (HSP) is a necrotizing vasculitis affecting small ves-
sels characterized by nontrombocytopenic purpura. The most characteristic clini-
cal manifestations are purpura, arthritis, abdominal pain, abdominal bleeding and
nephritis. Lung hemorrhage is a rare symptom associated with the HSP. Although
the subclinical alterations of pulmonary function are frequent in patients with PSH
without clinical lung manifestations, the presence of lung hemorrhage is an unu-
sual symptom. We report a case of a patient with hemoptysis and HSP previously
asymptomatic.
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INTRODUCCION

La parpura de Schonlein-Henoch (PSH) es una
vasculitis necrotizante que afecta a vasos de peque-
fio tamafo caracterizada por plrpura no tromboci-
topénica’. La patogenia de la enfermedad se rela-
ciona con el depdsito de IgA en la pared de los
vasos?3. Es la forma de vasculitis aguda mas comin
en los nifios aunque también puede observarse en
adultos* en los que la incidencia es aproximada-
mente de 1,2/millén°. Se observa una predisposicion
por el sexo masculino. Las manifestaciones clinicas
mas caracteristicas son purpura (100%), artritis
(82%), dolor abdominal (63%), hemorragia abdomi-
nal (33%) y nefropatia (40%)?. La hemorragia pul-
monar es una manifestacion clinica poco habitual? 10,
Sin embargo, se ha observado la existencia de alte-
raciones de la funciéon pulmonar en pacientes con
PSH que no presentaban ningin sintoma pulmo-
nar'-''. Presentamos un caso en el que la PSH se
manifiesta con hemoptisis en un paciente previa-
mente asintomatico.

CASO CLINICO

Varén de 30 afios sin antecedentes de interés salvo
tabaquismo de 2 paquetes/dia. Dos hijos, uno de 10
afos diagnosticado de PSH a los 3 afos de edad y
otro de 5 afos diagnosticado de diabetes mellitus
tipo 1.

El paciente acude a urgencias por la aparicién de
6-7 episodios de tos y expectoraciéon hemoptoica es-
casa (< 200 cc) y odinofagia de un dia de evolu-
cion, sin dolor toracico, disnea ni sindrome cons-
titucional. No refiere infeccion previa de vias
respiratorias altas ni antecedentes de lesiones pur-
puricas ni sintomatologia de enfermedad renal.

En la exploracion fisica presenta una TA de 125/59
mmHg, T* 36 °C, FC 72 lpm, FR 16 rpm. Ausculta-
cion cardiopulmonar y exploraciéon abdominal y
neurolégica normales. En las extremidades inferiores
destacan lesiones purpuricas bilaterales no doloro-
sas en el dorso de los pies de 1-2 cm de diametro,
y que no desaparecen a la presion.

En la analitica destaca: Hb 13,8 g/dl, Hto 42,1%,
VCM 91,8 fL, leucocitos 8.840/uL con neutréfilos
41,6, linfocitos 32,9, eosindfilos 41 (%); sodio 139,
potasio 4,7 (mMol/L), GOT-AST 15, GPT-ALT 27, F.
alcalina 215, GGT 27, colinesterasa 10.121 (U/L),
urea 67, Urico 9,6, creatinina 2,3, calcio 9,3, glu-
cosa 78, colesterol 230, triglicéridos 155, bilirrubi-
na total 0,4, bilirrubina conjugada 0,1 (mg/dl), acla-
ramiento de creatinina [CICr] 56,3 ml/min, proteinas
totales 6,5, albimina 3,9 (g/dl). Sistematico de orina:
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sedimento con 10-20 hematies/campo, proteinuria
1,35 g/24 h. Estudio de coagulacién normal. Protei-
nograma: albGmina: 3,9, alfa 1: 0,42, alta 2: 0,62,
beta: 0,82, gamma: 0,75 (%). Marcadores tumorales:
alfa-fetoproteina 2,86, CEA 2,4, PSA 0,59 (ng/ml),
CA 125: 7,34, CA 15.3: 12,7 (Ul/ml), enolasa neu-
roespecifica 13,1 (microg/l). Estudio inmunolégico:
IgA 274, 1gG 779, IgM 49,8, C3 104, C4 23,6
(mg/dl); ANA, Factor reumatoide, ANCA, Ac. anti-
masculo liso y Ac. antimitocondriales negativos. In-
vestigacion de BK de esputo negativa.

Electrocardiograma: sin alteraciones. Radiografia
de térax normal. TAC Toracico: se observan multi-
ples nédulos centrolobulillares con densidad en vi-
drio deslustrado sin afectacion reticular ni cavita-
cion; discreta dilatacion de bronquios lobares y
segmentarios en ambos |6bulos superiores con en-
grosamiento difuso de la pared de los mismos com-
patible con vasculitis (figs. 1 y 2). Fibrobroncosco-
pia: el arbol bronquial derecho a nivel del bronquio
intermediario y el l6bulo superior derecho junto a
carina de separacion de ambos bronquios presentan
lesiones petequiales. Pruebas de funcion respirato-
ria: curva flujo-volumen normal; FVC [capacidad
vital forzada] 100% (5.090); FEV [volumen espirato-
rio forzado] 108% (4.600); FEV,;/CVF [volumen es-
piratorio forzado en un minuto/capacidad vital for-
zada] 90%. Pletismografia: normal; Rtot [resistencia
total] 84; TLC [capacidad pulmonar totall 97%
(6.910); RV/TLC [volumen residual/capacidad pul-
monar total] 26%; factor de transferencia CO nor-
mal, 10,61 (91%). Ecografia abdominal: Rifién de-
recho, mide 90 x 35 mm con buena diferenciacion
cortico-medular y adelgazamiento parenquimatoso y
presencia de dos quistes corticales de pequefio dia-
metro. Rinén izquierdo, mide 95 mm de didmetro
longitudinal con leve adelgazamiento parenquima-
toso y buena diferenciacion cértico-medular. Per-
meabilidad de ambas venas renales. Higado, bazo,
via y vesicula biliar y pancreas normal.

Se practicé biopsia renal: El material procesado
para estudio histolégico corresponde a zona cortical
e incluye una media de 23 glomérulos, 15 de ellos
con esclerosis global del ovillo capilar. En los 8 glo-
mérulos conservados, se observa un ligero incre-
mento de la matriz mesangial, con depésitos fucsi-
nofilos con la tincién de tricrdmico de Masson.
Ademas, en 3 de estos glomérulos, se observa una
lesion proliferativa y esclerosante segmentaria y
focal, asociada a pequefias semilunas epiteliales y
con imagenes focales de dobles contornos (fig. 1).
Existe una lesion tabulo-intersticial parcheada, con
ampliacion fibrosa del intersticio y con extensa atro-
fia tubular, que es mas importante en relacion con
los glomérulos esclerosados. En las arteriolas hay



Fig. 1.—Glomerulonefritis proliferativa segmentaria y focal con una
pequena semiluna epitelial. En el tercio inferior de la imagen hay
atrofia tubular en relacion con el glomérulo esclerosado (PAS).

pequenos depositos subendoteliales y las arterias in-
tralobulillares no presentan alteraciones. En la in-
munofluorescencia, con los antisueros frente a la IgA
(fig. 2), C3 vy las cadenas ligeras Kappa y Lambda,
existen depositos granulares, difusos y generalizados,
localizados fundamentalmente en el mesangio, pero
con extension focal a las paredes de algunos capi-
lares glomerulares. Con anti-C3, hay depositos en las
paredes de las arteriolas. Por tanto, el paciente pre-
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Fig. 2.—Inmunofluorescencia: depdsitos granulares en mesangio y
en algunas asas capilares con anti-IgA.

PURPURA FAMILIAR Y HEMORRAGIA PULMONAR

senta una glomerulonefritis proliferativa segmentaria
y focal, con semilunas epiteliales focales, con de-
positos de IgA, compatible con un sindrome de
Schonlein-Henoch.

Durante su ingreso se inicia tratamiento con este-
roides a la dosis de 1 mg/kg/dia (60 mg/24 h) e IECA
(enalapril 10 mg/dia). En controles posteriores se
comprueba una estabilizacion de la funcién renal
(manteniéndose en los distintos controles posteriores
una creatinina sérica 2, cistatina C 1,73 (mg/dl) y
CICr 57,4 ml/min) con persistencia de la proteinu-
ria (entre 2,9 y 0,87 g/24 h) y de la microhematu-
ria (10-12 hematies/campo). No ha vuelto a presen-
tar hemoptisis. El tratamiento esteroideo se mantiene
durante dos meses con reduccion posterior hasta su
retirada definitiva al cabo de 6 meses.

DISCUSION

La PSH es un sindrome clinico caracterizado prin-
cipalmente por purpura, artritis y manifestaciones
gastrointestinales, con afectacion renal secundaria a
vasculitis necrotizante!. Afecta preferentemente a la
edad pediatrica*. La etiologia de la PSH es desco-
nocida, aunque suele ir precedida por una infeccion
del tracto respiratorio superior!-2. El patégeno mas
estudiado es el Estreptococo beta-hemolitico del
grupo A, pero se ha puesto en relacién con una am-
plia variedad de otros patégenos (VHB, VIH, ade-
novirus, micoplasma, virus Herpes simplex, Helico-
bacter pylori, toxocara canis, parvovirus humano
B19, y otros)?, asi como drogas y otros agentes (ex-
posicion al frio, alergia alimentaria)'?. La patogenia
de la enfermedad se relaciona con el depésito de
IgA en la pared de los vasos?3.

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes son
purpura, artritis, dolor abdominal, hemorragia abdo-
minal y nefropatia, siendo la manifestacion clinica
mas frecuente la purpura que se presenta en el 100%
de los casos, seguida de la artritis que aparece en
el 82%, el dolor abdominal en un 63%, la hemo-
rragia gastrointestinal en el 33% vy, finalmente la glo-
merulonefritis en un 40%. Existen otras manifesta-
ciones clinicas que aparecen con una frecuencia
menor como son las cutaneas, musculoesqueléticas,
neurolégicas, pulmonares, y cardiacas (carditis) y
oculares (uveitis anterior, episcleritis)’.

La afectacion pulmonar en la PSH es extremada-
mente rara y principalmente incluye hemorragia y/o
enfermedad intersticial®. Existen pocos casos descri-
tos en la literatura en los que la PSH se manifieste
con sintomas pulmonares? ®'°. Se han publicado dos
revisiones™!" en las que se estudia las alteraciones
de la funcién pulmonar en pacientes diagnosticados
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de PSH sin sintomas pulmonares clinicos. Se obser-
va un deterioro precoz subclinico de la funcién pul-
monar, observando un descenso de la TLCO (capa-
cidad de transferencia pulmonar del mondxido de
carbono) durante la fase activa de la enfermedad en
todos los pacientes excepto en uno'. La desapari-
cion de las manifestaciones clinicas extrapulmona-
res de la PSH se acompafa de la normalizacién de
la funcién pulmonar (salvo 2 pacientes en uno de
los estudios™). La persistencia de los sintomas clini-
cos, incluso varios meses después de la aparicion
del rash cutaneo inicial, se asocia a un descenso de
la TLCO'. Se ha sugerido que la disminucién de la
TLCO podria estar relacionado con el depédsito de
IgA en la membrana alveolocapilar durante la fase
activa de la enfermedad', Esta hipétesis es consis-
tente con las observaciones de los inmunocomple-
jos IgA circulantes en la PSH y su relacién con la
actividad de la vasculitis'. El paciente motivo de
esta comunicacion es un nuevo caso de PSH que se
presenta con hemoptisis pero con normalidad de las
pruebas de funcion pulmonar incluyendo la TLCO.

La hemorragia pulmonar no parece correlacionarse
con la severidad de la lesion glomerular’. Los pa-
cientes que presentan hemorragia pulmonar suelen ser
de mayor edad que los pacientes con PSH sin he-
morragia pulmonar clinica. Se desconoce si la edad
de presentacion de la PSH supone un factor de ries-
go para el desarrollo de hemorragia pulmonar®. Mien-
tras que practicamente todas las series indican un pre-
dominio por el sexo masculino, la mayoria de los
pacientes con hemorragia pulmonar son mujeres®.
Esta complicacién tiene una alta tasa de mortalidad,
falleciendo 8 de los 14 pacientes (57%) descritos en
la literatura® %13, Por este motivo podria estar justifi-
cado un tratamiento agresivo combinado con corti-
costeroides e inmunosupresores para mejorar el pro-
nostico®. Sin embargo, el éxito de estos regimenes es
variable. En algunos casos la inmunosupresion no es
beneficiosa's. Todos los casos publicados de PSH aso-
ciados a hemorragia pulmonar®1? se trataron con es-
teroides asociados a ciclofosfamida®, y ocasional-
mente azatioprina. Los casos tratados con esteroides
en combinacién con inmunosupresores presentaron
proteinuria como secuela. Sin embargo, los pacientes
tratados exclusivamente con esteroides®® 1% el 66% fa-
llecieron®7, el 11% presentaron proteinuria persisten-
te®, y el 22%3% 10 se mantuvieron asintomaticos. El pa-
ciente que describimos recibié tratamiento esteroideo
exclusivamente y presenté una remisién de las mani-
festaciones pulmonares y estabilizacion de la funcién
renal (creatinina 2,3 mg/dl, CICr 57,4 ml/min).

Otra caracteristica destacable en el paciente aqui
referido, es el caracter familiar de la enfermedad con
un hijo diagnosticado de PSH. Se han descrito casos
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familiares con PSH incluso en 3 miembros de una
misma familia'®. Actualmente se desconoce si exis-
te una predisposicion genética a desarrollar la en-
fermedad. Varios estudios apuntan hacia una posi-
ble asociacion entre HLA BIS y HLA B35, asi como,
HLA DR4, DRB1*01 y DRB1*11 con la PSH, aun-
que otros investigadores no han podido confirmar
estas asociaciones?. Igualmente se han descrito casos
con varios miembros dentro de una misma familia
diagnosticados tanto de PSH como nefropatia
IgA™> 6. Ambas enfermedades parecen compartir
mecanismos inmunolégicos similares'®.
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